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INTRODU(:AO 
0 constante progresso e evolu<;~o da Medicina 
tern permitido que a doen<;a respirat6ria cr6nica da 
crian<;a em geral, e da crian<;a com Fibrose Qulstica 
(FQ) em particular seja, cada vez mais, urn problema 
do adulto, trazendo consigo, inevitftvelmente, conse-
quencias importantes: o aumento da incidencia e 
prevalencia de complicayoes raras ou tardias; a 
necessidade da criay!o de centros de acompanhamen-
to de adultos; criay!o de equipas multidisciplinares 
sensibilizadas e empenhadas em dar continuidade ao 
trabalbo desenvolvido pelas equipas dos centros 
pediatricos. 
Estas considera<;oes ganham especial pertinencia 
no caso da FQ, uma vez que se trata de uma doen<;a 
sistemica de expressao fenotipica muito variavel, na 
qual o progn6stico tern melhorado de uma forma 
substancial, estimando-se hoje que mais de rnetade 
dos doentes existentes atingirao a idade adulta, a 
esperan<;a de vida media para uma crian<;a nascida na 
decada de 90 e superior a 40 anos, e no seculo XXl o 
no de adultos com FQ ultrapassani o no de crianyas 
( 1,2,3). Esta melhoria do progn6stico deve-se a melho-
res estrategias diagn6sticas e terapeuticas, sendo de 
destacar: a existencia de novos testes diagn6sticos 
(4), a revelay!o do mapa genetico (mais de 550 muta-
yoes identificadas) (s), o desenvolvimento das tecni-
cas de cinesiterapia (6), a slntese de novas moleculas 
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antibi6ticas anti pseudomonas, a tendencia crescente 
para uma atitude medica mais agressiva, particular-
mente na utilizayao sinergica dos antibi6ticos. o 
progresso da medicina nutricional e os exitos do 
transplante pulmonar. 
Na actualidade, a FQ n~o constitui uma doen<;a 
exclusivamente pediatrica, nao s6 pelas longas 
sobrevidas, como pelos diagn6sticos tardios (inclusi-
ve na idade adulta), pelo que as especialidades 
medicas em geral e a Pneumologia em particular 
devem estar preparadas para receber urn no crescente 
de doentes com uma "nova" doen<;a respirat6ria do 
adulto. 
PERSPECTIV A DIAGNOSTICA 
E essencial confirmar ou excluir o diagn6stico de 
FQ da forma mais eficaz posslvel, de forma a evitar 
r6tulos e testes desnecessfuios e, nos casos confirma-
dos, iniciar precocemente interven<;ao terapeutica, 
providenciando ainda aconselhamento genetico, 
rastreio familiar, e assegurar cuidados medicos 
especializados. 
Os criterios diagn6sticos actuais estabelecidos por 
consenso em Maryo de 1996 sao (7): 
• urn ou mais fen6tipos caracterlsticos de FQ, 
hist6ria familiar (irmao) de FQ, ou screening 
neo-natal positivo (tripsina imunorreactiva 
serica); 
• mais urna evidencia laboratorial de anonnalida-
de da CFTR ("Cystic Fibrosis Transmembrane 
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Condutance Regulator"), documentada por: 
concentravdo elevada de electr6litos no suor, 
identificaydo de duas mutayOes da FQ, ou 
demonstrayao in vivo de alterayOes no transpor-
te i6nico atraves da membrana celular. 
A grande maioria dos diagn6sticos e efectuada 
antes da adolescencia (92% ate aos IO anos) (8), e 
correspondem a futuros adultos treinados nas rotmas 
diarias e aptos a reconhecer os primeiros sintomas de 
agudiza9ao. A maioria nao tern mem6ria pre-dtag-
n6stica e crescem confrontando-se com a realidade de 
uma esperanya de vida reduzida, tratando-se de 
crian9as a quem poucas vezes se pergunta "o que 
queres ser quando fores grande?" (9) ... 
0 diagn6stico na idade adolescente ou adulta 
constitui uma situavao menos frequente- 3 a 17% 
( 10)- e o r6tulo de FQ pode ser assustador para urn 
doente que parece "demasiado saudavel", implica 
uma aprendizagem e adaptar;:ao as novas rotinas 
diarias, e o doente estabelece uma nitida fronteira 
entre o antes eo depois do momento do diagn6stico. 
A par da variabilidade genotipica existe uma 
grande variabilidade fenotipica, englobando as 
formas tfpicas. habitual mente da cnanya, dtagnosti-
cadas precocemente, onde predominam as manifesta-
voes respirat6rias, digestivas e pancreaticas, e as 
formas atipicas, em que as manifestayoes do apare-
lllo respirat6rio podem ser mais frustres e subtis 
("asma" (II), supurayao bronco-puJmonar "idiopati-
ca" ( 12), rinosinusite cr6nica (13), aspergilose bronco-
pulmonar alergica (1 4), doenr;:a pulmonar obstrutiva 
cr6nica ( 15), ou pod em apresentar-se camutladas (ou 
ausentes) por cllnica nao respirat6ria, como doenr;:a 
bepatica (16), pancreatite recorrente (11), disturbios 
electroliticos (18) ou azoospermia obstrutiva (19). 
Embora nao exista uma correlavao absoluta entre o 
fen6tipo eo gen6tipo, parece existir uma razoavel 
correlavao entre a percentagem de CFTR funcionaJ-
mente normal eo fen6tipo; deste modo o pfulcreas 
sera o orgao menos sensfvel a disfunyao da CFTR, e 
opostarnente o epitelio dos canais deferentes sera o 
mais senslvel, situando-se o epitelio pulmonar entre 
ambos; dito de outra forma, se apenas l% da CFTR 
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e funcionante, existem alterayOes pancreaticas, 
pulmonares e reprodutivas, no entanto se o grau de 
funyao for 10% a Unica tradu9ao clinica e a azoosper-
mia devida a ausencia congenita dos canais deferen-
tes; acima deste valor nao existira qualquer traduydo 
fenotipica (20). 
A metodologia diagn6stica perante urn doente 
com sintomatologta respirat6na persistente em que se 
coloca a hip6tese de uma fonna atip.ica de FQ, inciUt-
ra a pesquisa de caracteristicas cllnicas "ocultas" 
(insuficiencia pancreatica ex6crina ou end6crina, 
doenya hepato-biliar, esteriltdade), hist6ria familtar 
pormenorizada, realizavao do teste de suor (duas 
provas posittvas em d1as diferentes- condutividade 
do cloro superior a 90 mEqfL) e pesquisa de muta-
yoes CFTR conhecidas para a FQ. Apesar da concen-
trayao dos electr6litos no suor aumentar ligeiramente 
ap6s os 15 anos em indivtduos normais, o valor de 90 
mEqiL parece constituir urn "cut-off' confiavel (20,21 ). 
Ressalva-se que a identiticayao de duas mutar;:Oes 
CFTR no cromossoma 7 n~o s~o diagn6sticas de FQ 
a nao ser que existam urn fen6tipo compatfvel, 
hist6ria fami liar ou 2 provas de suor positivas (papel 
de mutay<Ses bloqueadoras- R553Q- mesmo com 
homozigotia Delta F508) (2 1 ). 
P ERSPECTIV A MULTIDISCIPUNAR 
A FQ e uma doenya autoss6mica recess iva causa-
da por mutar;:ao do gene localizado no cromossoma 7 
(braco longo), levando a disfunyao do seu produto (a 
CFTR), uma proteina membranar que regula o 
transporte de electr6litos nos epitelios celuJares. A 
FQ constitut uma doenya pluriorganica (Quadro I), 
em que a sensibiJidade do 6rgao a disfunyao da 
CFfR e variavel, adnlltindo-se como mais sensivel o 
epitelio do aparelho genital masculino (mais de 95% 
dos indivlduos do sexo masculino silo azoospenni-
cos) (22). No entanto e o compromisso do epitelio 
resptrat6rio que deftne, na esmagadora maioria dos 
casos, o progn6stico vital. Este conceito de doenr;:a 
multiorganica implica reconhecer que estes doentes 
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QUADROJ 
Manifesta~oes clinicas da fibrose quistica (7,23,24.25) 
RESPIRA TORlAS DIGESTJVAS OUTROSORGAOS 
OU SISTEMAS 
Bronquiolite 
Bronquite 
Pneumonia recorrente 
At elect asia 
Bronquiectasias 
Asma 
Aspergilose broncopulmonar 
alergica 
Polipose nasal 
Pan-sinusite 
Ileus meconial 
Esteatorreia 
lctericia obstrutiva 
Obstru~ao intestinal 
Cirrose biliar 
Hipertensao portal 
Varizes esofagicas 
Calculose vesicular 
Ma-absorcao 
Pancreatite 
Ma nutricao proteico-cal6rica 
Mau desenvolvimento estato-ponderal 
Deple~ao salina aguda 
Alcalose metab61ica cr6nica 
Hipoprotrombinemia 
Hiponatremia 
Artropatia da FQ 
Osteoanropatia hipertr6fica 
lntolerancia a glicose 
Diabetes me /Iiiii.\ 
deverao ser acompanhados por equipas multidiscipli-
nares, que deverao incluir, para aJem do Pneumolo-
gista, Medicos ou Tecnicos de Gastrenterologia, 
Medicina Fisica e Reabilita~ao, Dietetica, Servi~o 
Social, Endocrinologia, Psicologia, bern como o 
apoio de especialidades ou areas como a Ginecolo-
gia/Obstetricia, Medicina Interna e Genetica (26,27). 
Nao nos podemos esquecer que e isto que sucede 
na maioria dos centros Pediatricos, com longa tradi-
~ao no acompanhamento de doentes com FQ, e aos 
quais pertencera o merito de a maioria das crian~as 
sobreviverem ate a idade adulta; alem de crianyas e 
adolescentes, incluem nas suas consultas urn born 
lote de doentes adultos, o que podera significar que 
os Servi~s de Pneumologia poderao ainda nao estar 
sensibilizados para este problema. ParaJelamente ao 
11° crescente de doentes adultos com FQ, o incremen-
to das tecnicas de venrila((ao nao irivasiva e de 
transplanta~ao ~ulmonar, exigirao dos servi~os de 
Pneumologia uma disponibilidade cada vez maior 
para acompanhamento destes doentes que, a nao ser 
preparada convenientemente, podera dar razao ao 
pessimismo de Col)way, ao denominar o seu Editorial 
no Thorax de " The failing health care system for 
adult patients with cystic fibrosis" (27). 
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Tnsuficiencia cardiaca 
Puberdade retardada 
Azoospermia/infertilidade 
Surdez de transmissao 
Na velha mas actual defini~ao de Saude- "bem-
estarjisico, pslqwco e soctal"- a componente psi co-
social tern cada vez mais pertinencia nos doentes 
adultos com FQ, e problemas como o sucesso escolar, 
carreira profissional, rela~oes inter-pessoais, casa-
mento, familia, auto-estima e "coping" devem ser 
incluidos na abordagem do doente. 
A perspectiva do Pneumologista devera ser, 
portanto, integradora de todas estas componentes, 
nao sendo isso, necessariamente, uma contradi~ao 
com a visao de um Especialista (Fig. 1). 
Para finalizar dirlamos, com Louis Landau (1995): 
"Encontra-se bern documentado que crian{:as que 
rem acesso a equipas multidisciplinares em centros 
de FQ apresentam melhor evolur;ao que aquelas que 
o nCio tern. " A extrapola~ao para a popula~ao adulta 
parece, e deve ser, 6bvia. 
PERSPECTIV A TERAPEUTICA 
Teoricamente, para cada degrau na cascata 
fisiopato16gica da FQ existe uma possibilidade de 
interven9ao terapeutica (28) (Fig. 2). Na pratica 
clinica actual apenas algumas destas tern aplica9ao, 
sendo as outras possiveis armas dum futuro proximo. 
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Fig. l - Multidisciplinaridade no doente com FQ 
CASCATA FISIOPATOLOGICA 
defeito genetico cromossoma 7 
1 
defeito CFTR (canal CI-cAMP) 
1 
I secre98o Cl-. r absorylio Na+ 
1 
modificaclio reol6gica do muco 
1 
obstruclio bronquica 
1 
infec9lio 
1 r 
inflamaylio 
1 
bronquiectasias 
Fig. 2 - Espectro terapeutico na FQ 
TRATAMENTO 
1erapw gemca 
acllm~cio de CF1U mulanll! 
wm/oncll! l/111 
mucoliticos 
broncodilatadores/CT 
ant ibi6t icoslimunizacocs 
DNA.w A IN/, AlE pe111oxljil111a 
a/fa/At .. 
tansplante 
(em italico terapeuticas sob ensaio chnico-adaptado da referencia 28) 
A - Desoxirribonuclease Recombina11te Humana 
A doenya broncopulmonar na FQ caracteriza-se 
pela acumulay!o de secrey~es espessas nas vias 
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aereas, infec¢es recorrentes e deterioray!o progressi-
va da funyllo respirat6ria. Na cronologia fisiopatol6-
gica as alteray~es reol6gicas do muco precedem a 
reacy!O inflamat6ria, e esta precede, por sua vez, a 
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infecyilo brOnquica. E a resposta inflarnat6ria a 
infecy~O, mais do que OS microrganismos, que e 
responsavel pelas lesOes estruturais nas vias aereas 
respirat6rias, nomeadarnente o desenvolvimento de 
bronquiectasias (29). 
0 fundamento da utilizaya:o da Desoxirribonuclea-
se recombinante humana (rhDNAse) baseia-se na 
extrema riqueza em ADN das secreyoes respirat6rias 
dos doentes com FQ, hbertado pelas celulas inflama-
t6rias desintegradas (neutr6filos), que pode atingir 
ate 3 a 14 mglmL de expectora9ao purulenta, facto ja 
conhecido desde longa data (Jo). Esta enzima hidroli-
za o ADN e diminui, in vitro. a viscoelastici.dade da 
expectorayao dos doentes com FQ (31 ). Os estudos 
clinicos revelaram boa tolerancia na administrayao 
por via inalat6ria, diminuiyao da frequencia de infec-
yOes respirat6rias ate 30% (29), e melhoria do VEMS 
de 15% nos ensaios de curta durayao (J2) e de 5,8% 
nos ensaios de longa durayao (33). 
Adicionalmente, uma sub-analise do trabalho de 
Fuchs (32) mostra que estes benetlcios clinicos sao 
tanto mais not6rios quanto mais jovens sao os 
pacientes. A conjugayao destes dados clinicos joga 
a favor duma utilizayao precoce da rhDNAse, 
mesmo em formas pulmonares moderadas 
(CVF>85%), de forma adiminuir o risco infeccioso 
e a reacyao inflamat6ria (34). 
A eficacia clinica da rhDNAse e obtida mediante 
a aerossolizayao de 2,5mg diarios id, nao dilulda, 
nebulizada individual mente, ap6s broncodilatayao, e 
sempre seguida de cinesiterapia e drenagem das 
secreyoes. 
A rhDNAse representa urn dos primeiros tratamen-
tos especlficos na FQ: a utilizayao desta droga em 
bronquiectasias idiopaticas foi estudada num Iongo 
ensaio de 349 doentes, concluindo os autores que a 
rhDNAse, para alem de ineficaz, apresentava iatrogenia 
potencialmente perigosa nestes individuos em condiyao 
clinica estavel (35} Refere-se, no entanto, alguns relatos 
ponturus da utilizayao da rhDNAse nebulizada, e 
instilada via broncosc6pica, para resolu9ao de atelecta-
sias lobares em doentes sem FQ (36). 
B - Pseudomonas aeruginosa 
A colonizayao das vias aereas respirat6rias por 
Pseudomonas aeruginosa (seis meses de isolamento 
cultural consecutivos) constitui uma "viragem" no 
curso clfnico do doente com FQ, que implica uma 
reacyao local inflamat6ria intensa (neutrofilica), uma 
destruiyao broncopulmonar progressiva, e urn decli-
nio da funyao pulmonar. A prevalencia desta bacteria 
nos exames bacteriol6gicos das secreyoes respirat6-
rias e extremamente elevada na populayao adolescen-
te e adulta (Quadro II). As indicayOes para terapeutica 
antibi6tica parenterica sao: 
a) I o isolamento da Pseudomonas aeruginosa 
(com ou sem sintomas de infecyao), na tentativa de 
erradicar a bacteria, usando associ~oes sinergicas de 
antibi6ticos; 
b) tratamento de uma exacerbayao infecciosa com 
manifestayoes clfni.cas, radiol6gicas e/ou funcionais 
respirat6rias; 
QUADRO [I 
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Preva1encia dos principais micro'rganismos em 192 doentes com FQ 
· (modificado da referencia 
Bacteria Prevalencia % 
ldade (anos) 0-9 10-19 ~20 total 
S. aureus 55 42 
H. Influenza 30 J7 
S. pneumoniae 21 10 
P. aeruginosa 25 57 
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c) terapeuticas sistematicas (trimestrais), mesmo 
na ausencia de sinais clinicos de infec«;:~o. uma vez 
que se verificou urn incremento nas taxas de sobre-
vivencia coincidente com a introdu«;:~o de terapeutica 
antibi6tica intravenosa electiva, todos os tres meses, 
durante 14 dias, nos doentes colonizados por Pseudo-
monas aeruginosa (38,39). As doses utilizadas deve-
rilo ser supra-terapeuticas (duplas das habituais) 
quando comparadas com a popula~o geral pediatrica 
e adulta, tendo em conta o volume de distribui«;:ilo 
corporal e a correspondente maior clearance ( 40,41 ). 
A utiliza«;:~o de antibi6ticos anti-Pseudomonas 
aeruginosa por via inalat6ria nilo e absolutamente 
consensual quanto a sua eficacia (38), mas numa 
meta-analise de 5 estudos comportando I 79 doentes 
no total (42), os autores concluem que existe urn claro 
beneflcio, com redu«;:ilo do no das exacerbaC((')es 
pulmonares, diminuic;~o da carga bacteriol6gica, e 
melhoria da funyilo puhnonar. As indicac;(')es cllnicas 
serilo principalmente duas: 
a) ap6s urn primeiro isolamento de Pseudomonas 
aeruginosa, na sequencia de urn tratamento parenterico 
antibi6tico, na tentativa de erradicayilo prolongad~ 
b) no doente colonizado, de forma a estabilizar e 
preservar os parametros respirat6rios, e diminuir as 
agudizac;(')es infecciosas (38). A tolerancia e excelente 
e a emergencia de estirpes resistentes nilo parece 
constituir urn problema clinico relevante. 
C- Transplante pulmonar 
Desde meados da decada de 80 realizararn-se, no 
mundo, cerca de 700 transplantes toracicos em doentes 
com mucoviscidose, sendo a taxa de sobrevivencia aos 
3 anos de 56%, valor comparavel a taxa para outros 
grupos diagn6sticos como os portadores de Enfisema, 
ou Fibrose Pulmonar. 0 problema major do transplante 
puhnonar eo n° crescente de candidatos, com o conse-
quente aumento da lista de espera dos doentes, sendo 
o tempo medio de espera igual a 2 anos~ este Iongo 
tempo de espera coloca dificuldades na programaC(ilo 
do timing para o transplante, bem como no estabeleci-
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mento de criterios de inclu$00. Em I 990 realizou-se o 
pri meiro transplante lobar proveniente de um dador 
vivo, e desde essa data mais de 50 foram realizados, 
com resultados pelo menos equivaJentes ao da trans-
plantayilo standard (43). 
Os criterios de incltiSOO sao: a) declinio progressive 
da fun«;:~o respirat6ria manifestada por VEMS<30% 
do valor te6rico, hipoxemia severa (menor ou tgua.l a 
55mmHg) e hipercapnia; b) aumento da frequencia e 
dura9ilo do tratamento hospitalar das exacerbayaes 
pulmonares; c) complicac;<>es pulmonares potencial-
mente fatais, como hemoptise macic;a recorrente; d) 
resistencia antibi6tica crescente (43). 
Os criterios de exclusilo absoluta sao: a) disfun9ao 
social ou psicol6gica; b) doen«;:a sistemica compro-
metedora da sobrevivencia (ex: nefropatia diabetica, 
hipertens~o portal (1 >, doen«;:a maJigna); c) lnfecc;~o 
activa por Virus da lmunodeficiencia Humana, 
Hepatite B ou Mycobactenum tuberculosrs. A 
coloniza~~o das vias aereas respirat6rias pela Pseu-
domonas cepacia ou por estirpes multirresistentes de 
Pseudomonas aerugmosa <2> constitui uma contrain-
dic~o relativa, uma vez que a decisao e varia vel de 
centro para centro (43). 
D- Terapeutica de complica~oes pulmonares da FQ 
A incidencia do pneumot6rax aumenta com a 
idade, estimando-se que entre 16 e 20% dos adultos 
com FQ terilo urn epis6dio na sua vida (44); este 
facto constitui urn sinal de mau progn6stico, com 
uma sobrevida media de 30 meses, ap6s urn a primei-
ra ocorrencia (44). A terapeutica sera a convencional, 
sem receio de recorrer a pleurodese quirnica ou 
cirfugica, quando necessario, uma vez que nao silo 
criterio de exclusao para o transplante pulmonar, 
1 excepto se lransplante hepatieo ou renal simuliAneo 
2 Pseudomonas aemg;nosa multirresistente detinida como aquela 
que apresenta resistencia a todos os agentes de duas das classes 
seguintes: I - Beta-lactamicos incluindo imipenem e aztreonam; 
Jl - Aminoglicosideos. ill - Quinolonas (referencia 43) 
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embora alguns centros possam colocar algumas 
reticencias na aceitac;~o. 
A lnsuficiencia Respirat6ria Global e um sinal 
de doenc;a pulmonar severa, e e definida por hipoxe-
mia e hipercapnia. 0 objectivo do seu tratamento e a 
correcc;ao da hipoxemi~ uma elimina~o adequada 
do di6x1do de carbono, e a restaura~~o do equlllbno 
acido-base, retardando 0 aparecimento da hipertens~o 
pulmonar e da insuficiencia cardiaca direita, prolon-
gando a vida, e a sua qualidade, no doente com FQ. 
Quando a intensiftcac;ao da terapeutica standard n~o 
corrige a h1poxemia para valores superiores a 55 
mmHg no repouso, toma-se mandat6ria a adminis-
trac;~o de oxigenio suplementar, habitualmente por 
cftnula nasal, entre 15 a 18 horas diarias. A existencia 
de dessaturac;ao noctuma ou como exercicio (<88-
-90%), sina1s de insuficiencia cardiaca d1re11a ou 
hemat6crito superior a 55%, mesmo com h1poxemia 
nao inferior a 60 mmHg, const1tuem indica~oes para 
oxigenoterapia de longa durac;ao (44.45). 
A ventilac;ao mecanica devera ser reservada para 
os pacientes com agudiza~oes, em que a causa da 
msuficiencia respirat6ria global seJa potencialmente 
reversivel (ex: broncospasmo, mfec~o intercorrente, 
pneumot6rax, atelectasia, terapeutica sub-optima). E 
polemica a sua uti liza~o no doente progressivamente 
doente que aguarda o transplante pulmonar, urn a vez 
que os centros de transplante apresentam relutftncia 
na aceitac;ao de doentes ventilados (44). 0 papel da 
ventilac;ao nao invasiva nestes casos nao esta deter-
minado, apesar deter sido aplicada em alguns casos 
selecionados, uma vezque nao se realizaram estudos 
controlados (44). 
No en tanto esta pode ter urn papel importante no 
doente inciuido na ltsta para transplante pulmonar 
( 46). Assim, na situac;~o term mal de insuficienc•a 
respirat6ria cr6nica inexoravel, associada frequente-
mente a uma desnutric;~o acentuada, deve ser privile-
giado urn final de vida digno para o doente com FQ. 
De entre os organismos pouco habituais que 
infectam/colonizam as vias aereas dos doentes com 
FQ, a Burkholdena cepacw apresenta uma pre-
valencia variavel de centro para centro, com urn valor 
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medio de 3.2% nos Estados Unidos e maximo de 7% 
no Rei no Unido (37-47), e constitui urn serio pat6ge-
no, uma vez que apresenta uma resistencia natural 
aos antibi6ticos (incluindo a colimicina), sendo a sua 
erradicac;ao praticamente impossivel, embora a 
supress~o cr6nica com doxiciclina, cloranfenicol ou 
co-trimozaxol possam providenciar alguma estabih-
zac;ao clin1ca (37,38). Esta geralmente associada a urn 
mau progn6stico, e cerca de 20% dos doentes coloni-
zados desenvolvem o denominado "Sindroma cepa-
c•a". uma pneumonia necrotizante com septicemia 
fatal, que surge mesmo nos doentes com forrnas 
moderadas de FQ(49.so). 0 contagio inter-paciente 
encontra-se bem documentado (so), e pollticas de 
controlo da transmissao de infecc;ao devem ser 
instituidas (48) nomeadamente na restric;ao dos 
contactos inter-pessoais directos e indirectos entre 
individuos colonizados e n~o colonizados pela 
f3urkholdena c:epacw. Precauc;oes semelhantes 
devem ser colocadas em relac;ao aos doentes coloni-
zados por Pseudomona.~ aerul(mo.w multirresistente 
ou por Staphy!Ot.:oc:c:us aureus meticilino-resistentes. 
A infecc;~o pelo Myc:obactenum tubercufosts (nao 
sendo frequente nos doentes com FQ tern ja sido 
descrita) (51) n~o pode ser esquecida num pais de 
elevada incidencia e prevalencia de tuberculose 
como Portugal, particulannente porque a desnutric;~o. 
a diabetes ou a corticoterapia sao urn terreno favore-
cedor da eclosao da doenc;a; e necessaria urn alto 
nivel de suspeic;ao, como em qualquer outra doenc;a 
respirat6ria com supurac;ao cr6nica. eo tratamento 
standard e, habitualmente, eficaz (37-51). 
0 significado clinico da presenc;a de micobactert-
as niio tuberculo.ws nas secrecc;oes dos doentes com 
FQ (prevalencia de 3.8%) nao esta clarificado, eo 
impacto cUnico parece ser minimo, conforrne aprecia-
do pela analise da func;ao respirat6ria, estado nutri-
cional e do indice de Shwachman num estudo envol-
vendo 372 pacientes (52). A dec1sao de iniciar trata-
mento (53) deve basear-se num diagn6stico bacterio-
16gico seguro (isolamentos repetidos com culturas 
positivas),juntamente com caracterfsticas clinicas de 
infecc;ao activa, alterac;oes radiol6gicas "de novo". 
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agravamento funcional respirat6rio, num doente sob 
terapia maxima para a Pseudomonas aerugmosa. 
0 Aspergillusfumigatus coloniza frequentemente 
a arvore bronquica do mucoviscid6tico (25 a 57%) 
(54.55), permitindo um contacto prolongado entre o 
hospedeiro eo fungo, dai n~o resultando uma destru-
i~ao parenquimatosa (s6 possivel na aspergilose 
invasiva, rarfssima no imunocompetente), mas uma 
reac~ao de hipersensibilidade nas vias aereas, conhe-
cida como Aspergilose Broncopulmonar Alergica, 
que surge, nesta popula~ao, com uma frequencia ate 
II % (56). Apesar de existirem criterios bem definidos 
para o diagn6stico desta entidade (57). o seu diagn6s-
tico seguro na FQ e dificil , devido a interferencia de 
sinais e sintomas comuns nestas duas doen~as. 
estudando-se a utilidade do reconhecimento de 
alergenios diferentes, nomeadamente na distin~Ao 
entre sensibilizayao ao fungo e a Aspergilose Bronco-
pulmonar Alergica nos doentes com FQ (58). A 
terapeutica recomendada e a corticoterapia (0.5 a I 
mg/Kg/dia de prednisolona), habitualmente por um 
periodo entre 2 a 6 meses, eventualmente associada 
a itraconazol (200 mg/dia) (54). 
A hemoptise mmor e comum no doente com FQ, 
e nao requer tratamento especifico; as hemorragias 
major (superiores a 240 cc nas 24 horas) tem uma 
incidencia de I %/ano (28), sao potencial mente fatais , 
e as atitudes terapeuticas sao as gerais para as outras 
causas de hemoptise, excluldas que sejam as djscrasi-
as sanguineas idiopaticas ou iatrogenicas, e valori-
zando o facto de a maioria dos epis6dios hemorragi-
cos aparecer no contexto de exacerbayees infecciosas 
agudas (44). 
A oclusao aguda das vias aereas respirat6rias 
devida a retenyao de secrec~Oes purulentas espessas, 
atelectasia, e relativamente infrequente nos doentes 
com FQ, mas constitui uma complicayao a nao 
esquecer, e que pode nao originar quaisquer sinto-
mas, sendo descoberta numa telerradiografia toracica 
de rotina; tradicionalmente responde a intensifica~o 
da cinesiterapia, broncodilata~ao, e ao tratamento da 
infec~ao, quase sempre, subjacente; o recurso a 
endoscopia respirat6ria impoe-se quando estas 
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medidas nao sao eflcazes ao fim de 5-7 dias. Alguns 
autores (59) relatam o uso, com sucesso, da rhDNAse 
nebulizada para resoluyao de atelectasias lobares em 
pacientes com FQ. A lobectomia deve considerada 
nos casos irresoluveis e com sintomatologia persis-
tente, e localizada a uma regiao lobar. 
PERSPECTIVA HISTORICA 
'"'Das Kmd stirbt bald wteder, dessen stirne beim 
kiissen sabg schmeckt" ("cedo morrera a crianya cuja 
fronte sabe a sal"): sera esta provavelmente, a mais 
an tiga referencia a FQ, retirada do Cancioneiro 
Gem1anico, reconhecendo, a sabedoria popular, a 
associayao entre morte precoce e o anormal conteudo 
de sal no suor (40). Apesar de afectar o homem 
Fig. 3- Retrato de Chopin alguns meses ames da sua morte 
(1849) 
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provavelmente ba milbares de anos, a FQ s6 foi 
reconhecida. medicamente, ha 50 anos. A sobre-
vivencia ate a idade adulta, apesar de diflci l numa 
epoca pre-antibi6tica, seria possivel, alias Marks e 
Andersen (60), em 1960, descrevem urn doente com 
FQ falecido aos 66 anos! 
Contudo, o mais famoso doente adu lto com FQ 
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Factores de crescimento hematopoietico no cancro do pulmao 
ENCARNA<;AO TEIXEIRA 
CONSIDERA(:OES GERAIS 
Os factores de crescirnento hematopoietico sao 
glicoproteinas que regulam a proliferayao, diferen-
ciayao e funyaO das celulas hematopoieticas (7,21,48). 
Todos os elementos do sangue, leucocitos, eritrocitos, 
linfocitos, mon6citos e plaquetas derivam de uma 
celula multi potencial da rnedula (25,26) (Fig. I). 
A hematopoiese e mantida por actividade de uma 
pequena fracyao de celulas rnultipotenciais que 
progressivamente se diferenciam numa linhagem 
criando series de celulas progenitoras que podem ser 
Fig. I - Esquema da hematopoiese 
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